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RESUMO 
A literatura regista muito poucos casos de doen~ do neuronio 
motor que apresentem como manifesta~.io inaugural dispneia por 
paralisia do diafragma. 
Por outro lado, o diagnostico de para lisia do diafragma como causa 
de falencia respiratoria e, em regra, dificil na auseocia de outras 
manifesta~oes de envolvimento muscular. 
Neste contexto descrevem dois casos cJinicos de esclerose latera l 
amiotrofica que tiveram como apresenta~io inicial uma historia, com 
varios meses de evolu~io, de ortopneia, dispneia paroxistica nocturna 
e intolerancia ao esfor~o de agravamento progressivo. 
Em ambos os casos o exame cardiologico niio revelou altera~oes 
apreciaveis. 
A identifica~io e valoriza~io de urn padriio de respira~o abdomi-
nal paradoxa!, associado a evidencia radiologica de eleva~io de uma 
ou de ambas as hemicupulas diafragmaticas e a urn padriio funcional 
de hipoventila~o alveolar, conduziram a suspeita clinica de paralisia 
do diafragma no contexto de uma doen~a neuromuscular. Esta 
hip6tese levou a realiza~o de electromiograma que veio confirmar, em 
ambos os casos, este diagnostico. 
Os dois doentes encontram-se, presentemente, sob ventila~ao 
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domiciliaria permanente., o primeiro atraves de traqueostomia 
definitiva eo segundo de ventila~io nasal nio invasiva com BIPAP. 
Conclui-se tecendo a lgumas considera~oes sobre a paralisia do 
diafragma como causa de falencia respiratoria em doentes com 
esclerose lateral amiotrofica, real~ando as dificuldades no seu 
diagn6stico e os indicadores clinicos a valorizar. 
Palavras-chave: Paralisia do diafragma; Ortopneia; Esclerose lateral 
amiotr6fica 
SUMMARY 
Very few cases of motor neuron diseases presenting with dispnea 
as the first symptom have been reported in literature. 
On the other hand, it is very difficult to identify a diaphragmatic 
paralysis as a cause of respiratory failure in patients without other 
evidence of muscular weakness. 
The authors describe two cases of amiatrophic laterat sclerosis in 
which the presenting symptoms were orthopnea and exertional 
dispnea. In both cases the cardiological evaluation was irremarkable. 
The identification of a paradoxial abdominal respiration associated to 
the radiological evidence of diaphragmatic elevation and a functional 
pattern of alveolar hypoventilation led us to the clinical suspicion of a 
primary neuromuscular disease with diaphragmatic involvement. This 
hypothesis was, in both cases, confirmed by electromiography. 
At the present, both patients a re in a home ventilation program 
(the first one through a tracheostomy and the second one under nasal 
non invasive ventilation with BIPAP). 
The authors conclude drawing some considerations about the 
difficulties in the diagnosis of diaphragmatic paralysis as a cause of 
respiratory failure in patients with amiotrophic lateral sclerosis. 
Key-words: Diaphragmatic paraJysis; Orthopnea: Amiotrophic lateraJ 
sclerosis. 
INTRODUCAO CASOl 
A esc lerose lateral amiotr6fica e uma . doenya 
neuromusculardegenerativa,deetiologiadesconhecida, 
que afecta os musculos esqueleticos, incluindo os 
respirat6rios, condicionando mani festa¢es de dispneia 
e conduzindo a insuficiencia respirat6ria grave que e a 
principal causa de morte nestes doentes. 
Homem de 52 anos de idade, saudavel ate sete 
meses antes do intemamento, altura em que inicia urn 
quadro caracterizado por ortopneia, epis6dios de 
dispneia paroxistica noctuma e intolenlncia ao esforyo 
de agravamento progressivo. 
No entanto, a evidencia clinica de envolvimento dos 
m6scuJos respirat6rios surge, em regra, tardiamente na 
evolue(ao da doene(a e acompanha-se, de urn modo 
geral, de outras manifesta¢es de comprornisso neuro-
muscular. 
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Com estas queixas recorreu ao Cardiologista o qual, 
ap6s observa¢o clinica e realizayao de electrocardio-
grarna e ecocardiograma MM/20 e Doppler, que nao 
revelaram alteraC(OeS valorizaveis, o medicou com 
digitalico e venodilatador. 
Por nao haver melhoria da sintomatologia com a 
Vol.ID ~2 Maryo/Abri l1 997 
ORTOPNEIA NAO CARDIOGENICA A PROP6SITO DE DOIS CASOS 
DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTR6FICA 
terapeutica prescrita consultou urn Pneumologista que 
iniciou broncodilatadores por via orale inalat6ria. 
Contudo, e apesar do tratamento, a situa~o clinica 
foi-se deteriorando, com agravamento das queixas e 
instala~ao progressiva de urn quadro de ansiedade e 
irritabilidade, manifestando o doente uma recusa 
absoluta de donnir em decubito. Uma vez que nao 
havia sido identificada, pelos diferentes especialistas 
que o observaram, uma causa organica que justificasse 
as queixas de ortopneia tao acentuada, o doente recor-
reu a urn Neurologista, que Ihe realizou urn electroen-
cefalograrna o qual nao revelou alterayijes e por isso foi 
enviado a urn Psiquiatra. Este medicou-o com terapeu-
tica ansiolitica. 
Ap6s a administra~ao de 5 mg de diazepam o 
doente desenvolveu urn quadro de dificuldade respira-
t6ria grave vindo a ser internado numa Unidade de 
Cuidados lntensivos por falencia respirat6ria aguda. 
A entrada, o paciente nao apresentava alterayijes do 
sens6rio, estava apiretico e com sirtais francos de difi-
culdade respirat6ria, objectivados atraves de taquipne-
ia., ortopneia., cianose e tiragem supraclavicular, e que 
se repercutia nas trocas gasosas em repouso por urn 
padrao de insuficiencia respirat6ria global com acide-
mia grave e gradiente alveo.locapi lar de oxigenio dentro 
dos limites da normalidade. 
Nao eram evidentes sinais de falencia cardiaca 
direita e a ausculta~ao cardio-pulmonar foi considerada 
normal. 
0 exame neuro16gico sumario nao revelou altera-
c;oes. 
0 exame radiol6gico do t6rax mostrava apenas uma 
elevayao de ambas as hernicupulas diafragmaticas e 
uma imagem sugestiva de atelectasia segmentar no 
tervo inferior do campo pulmonar direito. 
0 doente foi intubado e iniciou ventila~o mecan1ca 
que manteve durante tres dias, ap6s o que foi extubado 
e transferido para a Unidade de Cuidados lntensivos 
Respirat6rios do Serviyo de Pneumologia do Hospital 
de Santa Maria. 
A entrada na Unidade este individuo apresentava 
sinais francos de dificuldade respirat6ria pelo que 
reiniciou ventilavao mecanica. Nesta altura foi valori-
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zada a existencia de uma respira~o abdominal parado-
xa! que pennitiu colocar a hip6tese diagn6stica de 
paralisia diafragmatica bilateral. 
Face a esta suspeita clinica foi solicitada a realiza-
vilo de electromiograma que mostrou urn padrao 
compativel com doen~a do neur6nio motor, permitindo 
admitir o diagn6stico definitivo de esclerose lateral 
amiotr6fica. 
Entao, urn a reobservavao mais cuidadosa do doente 
e especificamente dirigida a pesquisa de outros sinais 
neuromusculares, permitiu identificar apenas urna 
discreta atrofia da lingua associada a movimentos de 
fasciculaviio. 
A evolu~o progress iva da doenya neurol6gica, com 
compromisso dominante do diafragma, obrigou a 
ventilayao mecanica permanente, pelo que o doente foi 
submetido a traqueostomia definitiva e teve alta, 
mantendo-se sob ventilayiio cr6nica domiciliana. As 
primeiras manifestac;oes neurol6gicas de atrofia 
muscular das extremidades apenas surgiram urn ano 
ap6s este internamento. 
CAS02 
Homem de 69 anos, com antecedentes de diabetes 
mellitus nao insulinodependente diagnosticada ha 
catorze anos e medicado com antidiabeticos orais e 
hipertensao arterial identificada ha urn ano e medicado 
com inibidores do ECA. Seis meses antes do interna-
mento iniciou urn quadro de ortopneia, trepopneia em 
decubito lateral esquerdo e dispneia de esforc;o de 
agravamento progressivo que o levaram a recorrer ao 
Cardiologista Este, ap6s observa~ao clinica, realizou 
urn electrocardiograma que nao revelou alterar,~oes 
valorizaveis e urn ecocardiograma que mostrou urn 
padrao de ligeira hipertrofia concentrica do ventriculo 
esquerdo, com boa funyao sist6lica global, acompanha-
da de urn ligeiro aumento das dimensoes da auricula 
esquerda Face a estes exames o doente foi aconselhado 
a manter a terapeutica que cumpria regularmente. 
Por persistencia das queixas e para esclarecimento 
de imagem radio16gica, foi posterionnente enviado a 
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consulta de Pneumologia, onde, oa observayao, foi 
valorizada a existencia de urn discreto padrao de 
respira9ao abdominal paradoxa! com diminui¥3o da 
expansibilidade do hemit6rax direito. A ausculta~ao 
pulmonar revelava diminui¥3o do murmurio vesicular 
no teryo inferior do hemit6rax direito. 
0 exame neuro16gico sumario realizado no contexto 
da observa~ao clinica nao mostrou alterayoes dignas de 
registo. 
Radiol6gicamente, destacava-se a existencia de wna 
eleva¥3o da hemicupula diafragmatica direita associ ada 
a imagens sugestivas de atelectasias segmentares, o que 
foi confirrnado por tomografia computorizada 
No estudo funcional respirat6rio foi identificada 
uma acentuada altera¥3o ventilat6ria do tipo restritivo, 
que se repercutia nas trocas gasosas e se exprimia, em 
repouso, por uma insuficiencia respirat6ria global 
compensada com gradiente alveolo-capilar normal -
- P(A-a) 02 = 20,5 mmHg. 
Face a suspeita clinica de paralisia do diafragrna, no 
contexto provavel de doenya neuromuscular. foi 
solJcJtada a reaJiza¥3o de electromiograrna que mostrou 
urn padrao compativel com doen9a do neur6nio motor, 
pelo que foi colocado o diagn6stico definitivo de 
esclerose lateral amiotr6fica. 
A gravidade do quadro clinico impas a necessidade 
de ventilayao nao invasiva domiciliaria com BIPAP, 
que o doente iniciou desde logo com melhoria da 
smtomatologia. 
S6 tres a quatro meses ap6s este diagn6stico e que 
surg1ram as primeiras manifestayoes de fascicula~ao 
com progressiva atrofia muscular generaJizada. 
OISCUSSAO 
A d.Jsfun¥30 diafragmauca e wna entidade que nao 
deve ser ignorada como causa possivel de urn quadro 
de faJencia respirat6ria. Este diagn6stico pode, contu-
do, ser dificil de efectuar na ausencia de outras mani-
festayoes de compromisso neuromuscular. 
Como factor etiol6gico desta situayao apontam-se 
as doenyas do neur6nio motor, entre as quais se inclui 
218 
a esclerose lateral amiotr6fica, mas em cerca de 50% 
dos casos nao se demonstra a existencia de qualquer 
tipo de doenya neuromuscular ou outra associada.(6) 
No diagn6stico da paralisia diafragmatica, urn 
sintoma importante a valorizar e a ortopneia associ ada 
ao mov1mento paradoxa! da parede abdominal com 
retracyiio dos seus musculos no decurso da inspirayiio 
(4). Nalguns casos, observa-se tambem urn paddio 
radiol6gico sugestivo de elevayao de uma ou de am bas 
as hemicupulas diafragmaticas. 
Sao, contudo, os estudos electromiograficos que 
perrnitem o diagn6stico definit ivo (3). 
Como foi acima referido. a esclerose lateral amio-
tr6fica e uma das causas possiveis de disfun9ao dia-
fragmatica. No entanto, a evidencia clinica de envolvi-
mento deste musculo respirat6rio surge, em regra, 
tardiamente na evoluyiio da doenya e acompanha-se, 
habitual mente, de outras manifestay()es de compromis-
so neuromuscular ( t ,2). 
Nos casos clinicos apresentados, a falencia respira-
t6ria por paralisia do diafragma foi a manifestayiio 
inaugural desta doenya, o que nao e comum ( 1.2.6) e s6 
a avaliayiio clinica detalhada assim como a vaJoriza¥3o 
de todos os dados semiol6gicos perrnitiram o diagn6s-
tico correcto. 
Com efeito, pode-se verificar que em ambos os 
doentes os dados que conduziram a suspeita clinica de 
paralisia do diafragma foram a valoriza¥3o das queixas 
de acentuada ortopneia em doentes aparememente sem 
patologia cardiovascular ou respirat6ria signi.ficativa, 
a identiftca¢o de uma respira¢o abdominal paradoxa! 
e a evidencia¢o de alteray<ies radio16gicas sugestivas 
de eleva¢o do diafragma associ ada a areas de bipoven-
tilayao alveolar. 
Assim, a conjugayao destes dados conduziu a 
suspeita clinica de doenya neuromuscular, a qual se 
veio a conftrmar por electromiograrna, em doentes sem 
outras manifestay<ies que sugerissem este diagn6stico. 
Na verdade estes dois doentes apenas vieram a 
apresentar outras manifestayoes neuromusculares 
varios meses ap6s o diagn6stico, necessitando, em 
qualquer dos casos de ventilayao permanente domici-
liaria. 
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